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入院時現症 身長 173 cm，体重 62 kg, 






態はJCS にて I-30. 意識状態が改善してから
は，暴力的行為や性的異常行動などが頻繁にみら
れるようになった．
入院時検査成績 GOT, GPT の軽度高値と
CPK 高値の他に，空腹時血糖値が56mg/dl と
低値であった（表 1 ) .心電図，脳波所見などは
正常範囲内であった．内分泌学的検査所見（表
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断し， 195 年 10 月31 日，当院外科にて勝体尾
表 1 一般検査成績
末梢血液検査 血清検査
WBC 13,60 / μl CRP 1. mg/dl 
RBC 351 / μl
Hb 12.4 g/dl 凝固 ・線溶系
Plt 36.1 万／μl 異常なし
ESR 17 mm/hr 
尿一般
生化 学検査 尿糖 （－） 
TP 7.2 g/dl 尿蛋臼 （） 
Alb 4.6 g/dl 尿ケトン体（－）
GOT 56 IU 
GPT 82 IU 便潜血 （－） 
LDH 437 IU 
ALP 17 IU 
CPK 916 IU 
BUN 3 mg/dl 
Cr 0.8 mg/dl 
GLU 56 mg/dl 
Na 143 mEq / l 
K 4.0 mEq / l 
Cl 109 mEq / l 
Ca 1.1 mg/dl 
p 3 .1 mg/dl 
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表 2 内分泌学的検査所見
GH 5.03 ng/ml インスリ ン 7.4 μU/ml 
IGF -1 284 ng/ml Cペプタイド 2.0 ng/ml 
LH 1.6 mIU /ml ガストリン 92 .3 pg/ml 
FSH 8.5 mIU /ml グルカゴン 64 pg/ml 
PRL 6.9 ng/ml int -PTH 84 pg/ml 
TSH 1.3 μlU /ml HS PTH 580 pg/ml 
fT3 2.8 pg/ml 尿中総カテコルアミン15.3 μg/l 
fT4 0.91 ng/dl 
ACTH 59.4 pg/ml 




GLU(mg /dl) 36 14 
IR (μ U /ml) 7.4 4.3 
CPR(ng /ml) 2.0 7.4 
グルカゴン負荷試験
。， 5’ 
GLU(mg /dl) 80 90 





は肉眼的に約 2cm径と約 1.5 cm径の 2個の腫




60' 120 ’ 180 ' 
12 54 36 
32.7 16.7 7.3 
6.8 4 4 2.9 
10' 15' 30' 60' 
93 10 10 79 
132.0 104.8 47.1 38.6 
14.9 1 1 12.6 




たところ，第 1 番染色体長腕 13領域 (1
q 13）でのヘテロ接合性の消失 (los of hetr-




ng/ml と高値であったため， octreoid の投与
を1 月29 日より開始した．サンドスタチン 10
μg/day を連日投与したところ，12 月 14 日には
血中ガストリン値は 154. pg/ml に，成長ホル
モンは 0 .57ng/ml まで低下した．途中，一時投
与を中止すると血中ガストリン値は 432. 7 pg/ml 
に，成長ホルモンは 1.3ng/ml と増加したた
め，サンドスタチンを 10 μg/day 隔日投与した
ところ，再び抑制効果が認められた（図3 ) . 
入院当初からみられていた暴力的行為や性的異
常行動などは術後も同様にみられた．これは過去








写真 3 A 切除標本病理組織像 (HE ，×20)










写真 3 B 腫蕩組織の免疫組織染色；蛍光抗体
法によりグルカゴン免疫活性が認め
られた（×20) .
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LOH, los of hetrozy gos ity 
R, retntion of hetrozygsity


















図2 騨腫療における 1q 13領域の LOH
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RNA の第 483 および48 番目に相当する 2ヌク
レオチドが欠失するフレームシフト型の germ-
line 変異（483 de 12）を見いだした．本症例の家









1 ) Chandrsekp, S.C, et al. : Scien,
276 : 40, 197. 
2）費藤史郎：日内会誌， 85 : 1379, 196. 
3 ) Larson, C., et al. : Nature, 32 : 85, 198. 
4 ) Thaker, R. V. : Endocrinl. Metab. Clin. 
North. Am., 23: 17, 194. 
5）禁藤史郎：日内分泌会誌， 68 : 125, 192 . 
6）桂勇人，他：ホと臨床， 39 （増刊号） : 29, 
191. 
7）小松良哉，他：ホと臨床， 39 （増刊号） : 295, 
191. 
